LE TREMBLEMENT ORTHOSTATIQUE
PRIMAIRE

RESUME : Le tremblement orthostatique primaire (TOP) est
un tremblement particulier caractérisé par des circonstances
d’apparition en orthostatisme. Il disparait a la marche et lors
de la position assise ou couchée. La plainte principale qu’il
induit est une instabilité souvent trés invalidante. I’examen
neurologique est le plus souvent normal de méme que I’image-
rie cérébrale. Par contre, I’électromyogramme (EMG), s’il est
réalisé en position debout, permet de poser le diagnostic en
mettant en évidence un tremblement rapide et régulier dont la
fréquence se situe entre 12Hz et 18Hz.

Sa physiopathologie exacte reste partiellement méconnue.
Différents traitements symptomatiques peuvent étre proposés.
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Le tremblement orthostatique (TO) fut décrit
pour la premiére fois par Heilman en 1984 (1). Il
rapporta trois observations dont 1’élément anam-
nestique commun était une instabilité en station
debout avec une impression de chute imminente.
Cette sensation disparaissait lorsque les patients
marchaient ou s’asseyaient. Cexamen neurolo-
gique était normal dans les trois cas. Heilman
observa, chez ces patients, un tremblement rapide
qui affectait les membres inférieurs. Ce tremble-
ment débutait quelques secondes aprés que les
patients aient adopté la position debout. Un trai-
tement par clonazépam fut essayé avec succes
chez deux des trois individus. Heilman considéra
ce tremblement comme une entité nosologique
distincte et le désigna sous le terme de TO.

Un peu plus tard, en 1986, Thompson et al (2)
décrivirent les caractéristiques électromyogra-
phiques du TO. Ils insistérent, en particulier, sur
sa fréquence rapide, de 1’ordre de 16 Hz.

Dans la plupart des cas, aucune étiologie spé-
cifique n’est mise en évidence et on parle alors
de tremblement orthostatique primaire (TOP).
De rares cas de tremblement orthostatique
secondaire ou symptomatique ont été décrits
dans le cadre de polyradiculoneuropathie, de
traumatisme cranien ou de 1ésion de la fosse
postérieure, par exemple un cavernome du pont,
un abces de 1’angle ponto-cérébelleux ou encore
une sténose de 1’aqueduc de Sylvius (3-6).

La prévalence exacte du TOP est difficile a
évaluer, de nombreux cas étant sans doute
méconnus. Elle n’en demeure pas moins tres
faible par rapport a celle du tremblement essen-
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PRIMARY ORTHOSTATIC TREMOR

SUMMARY : Primary orthostatic tremor is a particular tre-
mor exclusively present when a subject is standing. Patients
experience a severe disabling sense of unsteadiness. Walking,
sitting and lying down are unaffected Neurological examina-
tion and cerebral imagery are normal most of the time. Elec-
tromyography in standing position confirms the diagnosis in
showing a regular rapid tremor with a frequency of 12 to 18 Hz.
Its physiopathology is partially unknown. A few symptomatic
therapies can be proposed.
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tiel. Cage de début est au-dela de 40 ans et en
moyenne a 54 ans. Il apparait deux fois plus fré-
quemment chez la femme. Le TOP est excep-
tionnellement familial (1,7,8).

Nous rapportons ici une observation originale
afin d’attirer 1’attention sur ce type particulier
de tremblement qui est souvent méconnu alors
qu’il peut parfois étre responsable d’un handicap
fonctionnel important, pour lequel un diagnostic
erroné de «trouble psychogene» est parfois
retenu (8).

OBSERVATION

Un homme agé de 48 ans consulte pour la pre-
miere fois en avril 1999 en raison d’un tremble-
ment d’apparition récente des membres
inférieurs. Ses antécédents médico-chirurgicaux
comportent une hypercholestérolémie et une
cure de hernie inguinale bilatérale. I fume 40
cigarettes par jour et consomme 2 bieres quoti-
diennement. Ses antécédents familiaux sont
banaux. ’examen neurologique est normal. Une
exploration lombo-sacrée est réalisée par CT-
scanner et démontre la présence d’un canal lom-
baire étroit en L4-L5. Un avis neurochirurgical
est alors sollicité, mais aucune sanction chirur-
gicale n’est adoptée et un traitement conserva-
teur par kinésithérapie est proposé.

En novembre 2000, il consulte a nouveau
pour la méme symptomatologie. Il signale que
les tremblements apparaissent lorsqu’il se met
en position debout ou s’il se trouve devant 1’éta-
lage d’un magasin ou dans une file pour se
rendre a un spectacle. A ce moment, il décrit une
contracture des cuisses, un tremblement des
membres inférieurs et il a I’impression d’une
grande instabilité qui pourrait aller jusqu’a la
chute. Afin d’éviter celle-ci, il décide de mar-
cher et la symptomatologie d’instabilité et de
tremblements s’amende alors immédiatement. A
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Fig. 1 : Electrodétection a 1’aiguille en décubitus dorsal. Aucune
activité de repos n’est observée.

Fig. 2 : Electrodétection a I’aiguille en position debout. On observe
des décharges musculaires a une fréquence d’environ 13 Hz

cette époque, un CT-scanner cérébral avec injec-
tion de produit de contraste est réalisé et se
révele normal. Un EMG des membres inférieurs
est également pratiqué, mais aucune anomalie
n’est détectée.

En septembre 2001, le patient est hospitalisé
en urgence pour un lumbago. Une myélographie
démontre une sténose lombaire de L2 a4 LS. Une
chirurgie de décompression est réalisée avec des
suites opératoires simples et le patient signale
une amélioration de la symptomatologie. Néan-
moins, quelques semaines apres 1’intervention,
la sensation d’instabilité et de tremblements des
membres inférieurs réapparait a nouveau. Le
patient est alors en incapacité de travail et un
conflit s’installe progressivement avec le méde-
cin conseil de la mutuelle qui, en 1’absence de
diagnostic précis et d’anomalie a 1’examen cli-
nique, doute de 1’organicité des symptémes.

En décembre 2002, nous recevons pour la pre-
micre fois ce patient a la consultation de neuro-
logie. Cexamen neurologique est normal; aucun
tremblement n’est formellement visible. L’étude
de la conduction des voies sensitive et motrice
des quatre membres par potentiels évoqués est
normale. Un EMG est de nouveau réalisé. La
neurographie sensitive et motrice ne démontre
aucune anomalie. I’¢électrodétection a ’aiguille,
au repos, en décubitus dorsal est normale.
Aucune activité musculaire pathologique n’est
décelée (voir Fig. 1).

Par contre, lorsque 1’¢électrodétection (a 1’ai-
guille ou ¢électrodes autocollantes) est réalisée en
position debout au niveau des muscles Jambier
antérieur, Jumeau interne et Vaste externe droit
et gauche, elle laisse apparaitre des décharges

musculaires répétitives survenant a une fré-
quence de 13 a 14Hz (voir Fig. 2).

Le diagnostic de TOP est alors posé. Un trai-
tement par propranolol 80 mg, progressivement
augmenté jusque 160 mg par jour, est introduit
avec une importante amélioration de 1’instabilité
du patient qui peut alors reprendre son travail
sans difficulté particulicre.

PRESENTATION CLINIQUE

Le TO est paradoxalement rarement ressenti
comme un tremblement. Les plaintes et, donc,
les motifs de consultation les plus fréquemment
rapportés sont une instabilité, un déséquilibre,
une sensation de chute imminente et parfois des
douleurs au niveau des membres inférieurs.
Typiquement, la sensation d’instabilité aug-
mente avec la durée de la station debout et dis-
parait a la marche ou lors du passage a la
position assise ou couchée. Etonnamment, les
chutes sont rares (9). Le handicap peut parfois
étre sévere avec souvent une appréhension
importante des situations dans lesquelles les
patients vont devoir rester debout et immobiles
(faire les courses, attendre dans une file). Une
réelle staso-basophobie peut se développer fai-
sant, a tort, penser a un trouble névrotique. L’im-
portance du handicap ne semble pas corrélée a la
durée d’évolution du TO (10).

L examen clinique est le plus souvent normal.
On peut néanmoins observer un élargissement
de la base de sustentation ou un tremblement de
la racine des membres inférieurs, souvent plus
palpable que visible et parfois méme unique-
ment percu a 1’auscultation des masses muscu-
laires (10,11). Parfois, le tremblement peut
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entreprendre le tronc ou les membres supérieurs
lors du maintien d’une position (10).

CARACTERISTIQUES
ELECTROMYOGRAPHIQUES

Si I’examen clinique est peu contributif,
I’EMG, par contre, montre des anomalies patho-
gnomoniques.

Lélectrodétection a 1’aiguille ou de surface a
I’aide d’électrodes autocollantes permet d’enre-
gistrer, en position debout, des activités breves de
I’ordre de 40ms, bilatérales, synchrones et répéti-
tives d’une fréquence comprise entre 12 et 18Hz
au niveau des muscles des membres inférieurs
mis sous tension lors de 1’orthostatisme (Jambier
antérieur, Vaste latéral). Il peut &tre également
reproduit au niveau des membres inférieurs en
décubitus, mais avec une poussée contre résis-
tance (contraction isométrique). Des tracés com-
parables peuvent étre recueillis au niveau des
membres supérieurs (deltoides) et sur les muscles
de I’avant bras, lorsque ceux-ci sont en contrac-
tion isométrique, par exemple lorsque le patient
prend appui sur une table. Enfin, il ne peut pas
étre annulé par une stimulation périphérique.

Le TO est donc un tremblement de fréquence
rapide, de 12 a 18Hz, touchant principalement
les membres inférieurs et survenant lorsque le
patient est en position debout. Ces activités dis-
paraissent lorsque le patient est au repos, allongé
ou assis, et, par conséquent, elles peuvent passer
inapergues lors d’'un EMG réalisé dans des
conditions standards (2,7,10,12,13).

DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

Le TOP se distingue cliniquement et électro-
myographiquement des autres tremblements
(8,14).

Le tremblement parkinsonien est un tremble-
ment de repos, débutant souvent unilatéralement
et aux membres supérieurs. Il peut parfois étre
présent a I’orthostatisme. Il s’accompagne au
cours du temps d’akinésie de rigidité. Sa fré-
quence est plus lente de 4 a 6Hz.

Le tremblement cérébelleux se manifeste
dans I’intention et sa fréquence est basse, infé-
rieure a 5 Hz. Il prédomine au niveau de la
racine du membre et il s’accompagne souvent
d’autres signes cérébelleux.

Le tremblement essentiel, souvent familial
touche classiquement les membres supérieurs et
le segment céphalique, plus rarement les
membres inférieurs. 11 est amélioré par 1’alcool.
Sa fréquence est plus lente de 4 4 12 Hz.

Les myoclonies concernent généralement non
seulement I’orthostatisme, mais aussi le repos et
I’action et sont susceptibles d’interférer avec la
marche. CEMG permet aisément de les distin-
guer du TO.

Le tremblement des atteintes neurogenes péri-
phériques est parfois présent a 1’orthostatisme.
De nouveau, la présentation clinique et les don-
nées EMG sont différentes. Il en est de méme du
clonus da a la spasticité.

Le tremblement physiologique est un tremble-
ment d’action présent chez toute personne. Il
peut étre accentué temporairement dans cer-
taines circonstances (anxiété, stress, fatigue,
exercice musculaire intense), lors de certaines
pathologies (hyperthyroidie) ou suite a la
consommation de différentes substances. Sa fré-
quence est plus lente de 7 a 12 Hz.

Le tremblement psychogénique s’installe et
disparait rapidement, comporte des compo-
santes de repos, d’intention et de posture. Il
s’inscrit souvent dans un contexte psycholo-
gique ou psychiatrique particulier et il est modi-
fié par les manceuvres de distraction.

PHYSIOPATHOLOGIE

La physiopathologie du tremblement ortho-
statique primaire (TOP) reste encore, actuelle-
ment, partiellement méconnue.

Lorigine centrale du TOP est suspectée par sa
fréquence qui est trop élevée pour un éventuel
arc réflexe périphérique (2). De plus, la synchro-
nisation des bouffées d’activités musculaires ne
peut étre organisée qu’en amont du motoneu-
rone lombaire et cervical quand les muscles
supérieurs sont entrepris (2). Les études par ima-
gerie cérébrale fonctionnelle et par stimulation
magnétique transcranienne (SMT) apportent
aussi des arguments en faveur d’une origine cen-
trale du TOP. Ainsi, la tomographie par émission
de positons, réalisée chez des patients atteints de
TOP affectant aussi les membres supérieurs,
démontre une activation cérébelleuse bilatérale
et lenticulothalamique controlatérale. A noter
que, dans le tremblement essentiel, on observe
uniquement une activité cérébelleuse bilatérale
(15). Spiegel et al ont démontré qu’on pouvait
obtenir une annulation transitoire du TOP par
SMT au niveau de la fosse postérieure (16).
Récemment, certains auteurs ont émis 1’hypo-
these, sur base d’un patient paraplégique présen-
tant les caractéristiques EMG typiques du TOP,
que le générateur de celui-ci pourrait se situer un
niveau de la moelle épiniere (17).
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Afin de tenter de préciser le mécanisme phy-
siopathologique du TOP, Sharott et al. ont entre-
pris en 2003 une étude intéressante. Six sujets
sains et donc indemnes de tout tremblement ont
été placés dans des conditions d’instabilité. Cette
instabilité a été provoquée de différentes manicres
et notamment par des stimulations galvaniques
des voies vestibulaires. Chez ces sujets sains, en
condition d’instabilité, des activités EMG, syn-
chrones et d’une fréquence de 16 Hz ont été enre-
gistrées au niveau des muscles jambiers
antérieurs. Cette étude permet de suspecter que
I’oscillateur, qui est responsable du TOP, peut
aussi étre actif chez des syjets sains en condition
d’instabilité. Les auteurs suggerent donc que le
TOP pourrait correspondre a une activité exagé-
rée de différentes voies physiologiques impli-
quées dans les réponses de posture (18).

TRAITEMENT

Actuellement, le traitement du TOP n’est pas
clairement codifié. On ne trouve pas dans la lit-
térature d’études contrdlées en double aveugle.
Néanmoins, différents traitements symptoma-
tiques peuvent étre proposés, éventuellement en
association.

Le traitement de premier choix semble étre le
clonazépam dont I’efficacité serait de 69 % pour
Mastain et al(10). Leffet thérapeutique est dose
dépendante et apparait a partir de 1,2mgr/24hr.
La posologie peut étre augmentée jusqu’a 4 a 6
et parfois 8mg /24hr sur 3 prises. Malheureuse-
ment, a ces posologies, nombre de patients se
plaignent d’effets indésirables notamment de
type sédatif. De plus, au fil des mois ou des
années, une diminution de ’effet thérapeutique
est observée nécessitant alors une augmentation
des doses et, donc, un risque accru d’effets
secondaires.

D’autres benzodiazépines comme le diazé-
pam sont parfois efficaces.

Un second choix serait la primidone a des
doses de 500 a 750mgr/24hr ou le phénobarbital
a 100 ou 150mgr/24hr. Leur efficacité serait
comparable a celle du clonazépam.

Le propranolol, utilisé dans notre cas, aurait
une efficacité faible, d’environ 25 %, tout
comme 1’acide valproique (10)

Enfin, un essai thérapeutique a été rapporté
avec succes avec le gabapentin. La dose s’éche-
lonnait de 300 a 1800 mg/j (19).
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CONCLUSION

Le TOP est un tremblement survenant en
position debout qui mérite d’étre recherché
devant toute instabilité, toute staso-basophobie
inexpliquée et ce, le plus souvent, en 1’absence
de tremblement visible.

L’examen neurologique est le plus souvent
normal bien que certains signes caractéristiques,
tels que 1’auscultation des masses musculaires et
I’¢élargissement de la base de sustentation, méri-
tent d’étre recherchés.

Un EMG orienté, avec une électrodétection
en position debout (a 1’aiguille ou a I’aide
d’électrodes autocollantes), permet de poser le
diagnostic.

Un CT-scanner ou mieux, une résonance
magnétique nucléaire de I’encéphale doit étre
réalisée afin d’exclure une 1ésion de la fosse
postérieure.

Différents traitements symptomatiques peu-
vent étre proposés avec une efficacité variable.
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